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EKG-Beispiel: Das EKG bei Morbus Fabry

D. Kiblhoeck, C. Reiter, C. Steinwender

Aus der Klinik fiir Kardiologie und Internistische Intensivmedizin, Kepler Universitatsklinikum Linz

B Fallbericht

Ein 27-jédhriger Patient wurde aufgrund eines pathologischen
Langzeit-EKGs mit hédufigen ventrikuldren Extrasystolen mit
Couplets sowie Pausen bis zu 3 Sekunden bei bekanntem
Morbus Fabry zur kardialen Magnetresonanztomographie zu-
gewiesen.

Im routinemiBig durchgefiihrten EKG zeigten sich typische
EKG-Verinderungen wie bei Morbus Fabry (Abb. 1). Es
fand sich eine Sinusbradykardie mit einer Herzfrequenz von
45 Schldgen pro Minute mit einer relativ kurzen PQ-Zeit von
152 ms bei kurzer P-Welle mit 80 ms. Der Sokolow-Lyon-
Index (Sy; + Rys) ergab einen positiven Befund mit 4,1 mV als
Hinweis fiir eine Linksventrikelhypertrophie. Die QTc-Zeit
war mit 335 ms ebenfalls relativ verkiirzt.

In der kardialen Magnetresonanztomographie bestitigten sich
die typischen Verdnderungen eines Morbus Fabry mit einer
konzentrischen Linksventrikelhypertrophie (interventrikuld-
res Septum 14 mm) sowie einem gering verdickten anterolate-
ralen Papillarmuskel und einer flauen, intramuralen Kontrast-
mittelanreicherung im basalen inferolateralen Wandsegment
(Abb. 2, 3).

Da der Patient von kardiopulmonaler Seite beschwerdefrei
war — insbesondere bestanden keine Synkopen und er verspiir-
te keine Palpitationen — wurde die bereits bestehende Enzym-
ersatztherapie mit gewichtsadaptierter, intravendser Gabe von
Agalsidase alfa in 2-wochigen Abstinden fortgesetzt. Bei der
Verlaufskontrolle nach 6 Monaten zeigten sich bei dem wei-
terhin asymptomatischen Patienten im Langzeit-EKG weniger
ventrikuldre Extrasystolen sowie keine Couplets, Triplets oder
ventrikuldre Salven. Die lingste Pause dauerte 2,1 Sekunden.

B Diskussion

Der Morbus Fabry ist eine seltene, genetisch determinierte
lysosomale Speichererkrankung mit einem angeborenen En-
zymmangel der o-Galaktosidase-A, bedingt durch eine Mu-
tation des o-Galaktosidase-A-Gens auf dem X-Chromosom.
Durch den Enzymmangel kommt es zu einer intrazellulidren
Einlagerung von Globotriaosylceramid, wodurch es auf zellu-
larer Ebene zu Proliferation, Inflammation und Apoptose
kommt. Typische Symptome neben der oben beschriebenen
Kardiomyopathie sind Akroparésthesien, Angiome, eine
Cornea verticillata (= radspeichenartige Triibung der Horn-
haut), gastrointestinale Beschwerden mit Ubelkeit, Durch-
fall und Bauchschmerzen, Tinnitus, Horverlust sowie eine
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Abbildung 1: Typische EKG-Veranderungen bei Morbus Fabry: Sinusbradykardie, Herzfrequenz 45/min, Normaltyp, PQ-Zeit 152 ms, P-Welle 80 ms, Linksventrikelhypertrophie

(Sokolow-Lyon-Index Sy; + Rys = 4,1 mV), QTc 335 ms.

J KARDIOL 2016; 23 (11-12) 297

For personal use only. Not to be reproduced without permission of Krause & Pachernegg GmbH.



EKG

.

TR: 43,80ms

Wims
TD:'Om

SL:1

TR: 985,60ms
TE: 1,32ms
Ti: 430,00ms
TD: 892ms
SL: 10

Abbildung 2: In der kardialen Magnetresonanztomographie zeigte sich im 4-Kammer-
Blick eine konzentrische Linksventrikelhypertrophie (interventrikuldres Septum 14 mm)
mit gering verdicktem anterolateralen Papillarmuskel.

progrediente Nierenbeteiligung mit Mikroproteinurie bis zum
Nierenversagen, transistorische ischdmische Attacken und
Apoplex. Die Diagnose kann durch eine Enzymaktivitits-
messung der o-Galaktosidase-A und eine genetische Untersu-
chung bestitigt werden. Es besteht eine kausale Therapie mit
einer intravendsen Enzymersatztherapie mit Agalsidase alfa
bzw. beta in gewichtsadaptierter Dosis in 2-wochigen Abstin-
den [1].

Die typischen EKG-Verinderungen bei Morbus Fabry sind
eine Sinusbradykardie, eine verkiirzte PQ-Zeit durch eine
kurze P-Welle sowie Zeichen der Linksventrikelhypertro-
phie mit Repolarisationsstorungen (T-Negativierungen) und
eine verkiirzte QT-Zeit. Dariiber hinaus konnen bei Patien-
ten mit Morbus Fabry Bradyarrhythmien bei Sinusknotener-
krankung und hohergradigem AV-Block mit der Notwendig-
keit einer Schrittmacherimplantation sowie paroxysmales
Vorhofflimmern und ventrikuldre Arrhythmien auftreten [2,
3]. Bei anhaltenden ventrikulidren Arrhythmien ist eine ICD-
Implantation indiziert. Die Ursache, warum es sowohl zu einer
Verkiirzung der AV-Zeit als auch zu einer verlidngerten AV-
Uberleitung kommt, ist derzeit nicht geklirt. Es wird speku-
liert, dass es moglicherweise friihzeitig zu einer Ablagerung
von Globotriaosylceramid im AV-Knoten kommt, bevor sich
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Abbildung 3: In den Spataufnahmen nach Kontrastmittelgabe fand sich eine typische
flaue, intramurale Kontrastmittelanreicherung im basalen inferolateralen Wandseg-
ment.

Ablagerungen im Myokard bilden, welche zu Hypertrophie,
Proliferation und Fibrose im Myokard fiihren [2].

Rezente Studienergebnisse zeigen eine verbesserte Prognose
beziiglich Nierenbeteiligung und Kardiomyopathie unter En-
zymersatztherapie [4].
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